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Tanim

Pulmoner arter ve pulmoner ven arasindaki anormal vaskuler birlesmelerdir. Sonucta
pulmoner arterle akcigere gelen vendz kan alveolo-kapiller dizeyde gerektigi gibi
kalmadan pulmoner venlere drene olur (intrapulmoner sant). Hepatik siroz, mitral
stenoz, travma, metastatik tumorler, sistozomiyazis gibi kazanilmis nedenlere bagh
gorulmekle birlikte en sik sebep konjenitaldir.

Olgularin %80-90'inda tek bir besleyici arter ve ven s6z konusudur (basit tip),
%10-20 olguda ise 2 yada daha fazla besleyici arter veya drene eden ven
mevcuttur.

Genellikle 1 - 5 cm boyuttadirlar. 10 cm den blyuk boyuta ulasanlar ve milimetrik
boyutta olanlar nadirdir. Siklikla radyolojik olarak gosterilebilen lezyonlardir.

Olgularin yaklagik %50’si herediter hemorajik telenjektazi (HHT) ile iligkilidir.

Olgularin %10’u c¢ocukluk caginda gorulir ve ilerleyen dekadlarda goériime
sikliginda artis olur.

Hepato-pulmoner sendromda (HPS) pulmoner kapiller sistemde lokalize veya
diffuz dilatasyonlar mevcuttur.

Klinik ve laboratuar bulgulari

En sik 40-60 yaslari arasinda gorulur (ortalama yas 38-39).

Solunumsal semptom olsun veya olmasin hastalarin %90’inda anormal akciger
grafisi bulgulari s6z konusudur.



e Nefes darligi buyluk veya multiple PAVK olan olgularda veya diffuz mikrovaskuler
hastalikta (6rn;HPS) gorulur ve kalp yetmezligi gelisebilir.

e Lezyonlarin ¢ogunlukla akcigerin alt loblarinda olmasina bagl pozisyonla artan
ventilasyon/perfliizyon dengesizligi

o Platipne; oturur pozisyonda olan ve yatar pozisyonda azalan dispne

o0 Ortodeoksi; yatar pozisyondan oturur pozisyona gegildiginde arteryal
oksijen duzeyinde 4-5 mmHg dusus olmasi

e Hemoptizi; hafif den masif dizeylere kadar olabilir. Parankimal veya endobronsial
lezyonlari yansitir.

e Hemotoraks; Ozellikle gebe olgularda gebeligin ikinci yarisinda gdzlenebilir.
¢ Aciklanamayan Hipoksemi; PAVK'un sayi ve boyutu ile iligkilidir.

e Polisitemi veya anemi; polisitemi hipoksemiye sekonder, anemi ise kanamaya
sekonder gorulebilir

e Paradoksal (sistemik) emboli

e Olgularin %30’unda serebro-vaskuler hastalik (inme, gegici iskemik atak, kasilma
ndbetleri, migren, beyin apsesi (%1-5), menenijit, ensefalit) gelisir.

o HHT, hipoksemi, paradoksal emboli, septik emboli, polisitemi ve serebral
tromboz SVH’In altinda yatan etyolojik faktorlerdir.

e Herediter Hemorajik Telenjektazi (HHT); deri mikdéz membran ve viseral
organlarda arterio-ven6z malformasyonlarla karakterize otozomal dominant gegisli
bir hastaliktir.

0 Hastalarin yaklasik %25’inde genellikle erigkin donemde belirti veren PAVK
mevcuttur.

o Olagan bulgular burun kanamasi veya kutandz telenjektaziler olmakla
birlikte olgular GiS kanama, dispne, gibi organ tutulumu bulgulari veya
SVH ile basvurabilirler.

o0 Hastalikla iligkili kromozom 9 Uzerinde Endoglin ve kromozom 12 Gzerinde
Activin receptor-like kinase 1 gene (ALK-1) mutasyonlari kesfedilmigtir.

e Hepato-Pulmoner Sendrom (HPS); karaciger hastaligina sekonder akciger
bazallerinde pulmoner vaskuler dilatasyonlarin neden oldugu arteryal
oksijenasyonda bozulmayla karakterize bir hastaliktir.

o KC hastaligi ve portal hipertansiyon (siroz olsun veya olmasin)

0 Pulmoner vaskiler dilatasyon



o0 Arteryal oksijenasyonda bozulma (oda havasinda PaO2 < 80 mmHg veya
alveolo-arteryal oksijen gradyanti = 15 mmHg)

Fizik Muayene Bulgulari

Siyanoz (yaklasik 1/3)

Comak parmak (yaklasik 1/5)

Lezyon Uzerinde ufurim (nadir)

HHT de ciltte ve mukozalarda telenjektaziler

HPS’da ciltte spider nevus

Radyolojik Bulgular

1.

Tek veya muliple noduller (yaklasik 1/3), bir veya birka¢ cm boyutta ve alt loblarda
daha sik (%65) (Sekil 1)

. Hilusa uzanan besleyici pulmoner arter ve sol atriuma uzanan drenaj veni

Gebelikte, yatar pozisyonda veya muller manevrasi ile lezyonda genisleme,
valsalva manevrasi ile kigulme gorulur.

. Mikrovaskuler genislemelerde (6rn; HPS) akciger grafisi normal olabilir.

Tanisal Bulgular

1.

2.

HHT tanisi asagidaki bulgulardan en az 2’si ile konur
0 Spontan tekrarlayan burun kanamalari
o Cilt veya mukozal telenjektaziler
o Viseral AVM'lar
o Aile 6ykusu
HPS’da tani
o KC hastaligi (portal hipertansiyon)
0 A-a Oz gradyantinda 1 (= 15 mmHg)

o intrapulmoner vaskiiler dilatasyonlar (pozitif kontrast EKO)



3. Solunum sistemi bulgulari

4. Hipokseminin nedeni intra pulmoner sagdan sola santin gosterilmesi
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Kontras EKO; intrakardiyak santtan farkli olarak intra pulmoner sant
varliginda kontras maddenin sol ventrikilde gorilmesinde bir gecikme olur
(ortalama 4-5 kardiyak atim sonrasi).

Yapilan akciger perfiuzyon sintigrafisinde teknesyumla isaretli
makroagregat albuminler akcigerdeki arterioven6z komunikasyona bagl
santlardan gecgerek iyi kanlanan beyin ve bdbrekte toplanir ve bu
bdlgelerde (sant indeksi > %6) radyoaktivite tespit edilir. (bu ydntem
intrapulmoner sant ile kardiyak santlari ayiramaz)

5. Akciger grafisi bulgularinin ileri radyolojik yontemlerle desteklenmesi
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BT pulmoner anjiyo (Sekil 2 ve 6)
MR

6. Altin standart pulmoner anjiografi (Sekil 3,4 ve 7)

Tarama

PAVK veya HHT hastalarinin akrabalari SSS komplikasyonlarini olugsmadan dnlemek
icin kontras EKO ile taranir. Kontras EKO’nun duyarlik ve 06zgulligu yuUksektir.
Kontras EKO pozitif ise pulmoner anjiyografi yapilir. Yine kronik karaciger hastaligi
olanlarda dispne var ve arter kan gazinda PaO2 < 80 mmHg ise kontras EKO yapilir.

Tedavi

e Torakotomi ve rezeksiyon

e Embolizasyon (Sekil 5 ve 8)

e HPS’da uzun sureli oksijen tedavisi ve karaciger nakli



Olgular: Ege Universitesi Tip Fakultesi Girisimsel Radyoloji Bilim Dali'nin izniyle

Olgu 1

Sekil 1. Sol orta zonda nodller opasite

Sekil 2. Solda besleyici arteri ile birlikte A-V malformasyon (Sekil 1’deki olgunun BT
goriniimu)



Sekil 3 ve 4. Olgu 1’in Anjio ve DSA anjio goruntuleri



Sekil 5. Olgu’nun balon ve koiller ile embolizasyonu

Olgu 2



.

Sekil 7. Olgu 2’nin anjiyo goruntusu



Sekil 8. Vaskuler kapama cihazi ile embolizasyon
Tesekkur

Ege Universitesi Tip Fakultesi Girisimsel Radyoloji Bilim Dali'na radyolojik géruntuler
icin tesekkur ederiz.
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